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　今日は小児の難聴についてお話させていただきま
す．
は じ め に
　両耳にある程度の難聴がありますと，コミュニ
ケーションの障害を来すことはよく知られていま
す．特に小児では言葉発達の遅れ，構音障害，情緒
障害，学習障害など，いろいろな障害を引き起こし
ます．両耳の重度難聴ですと，早期に発見されます
が，軽度の難聴，中等度の難聴，または一側性の難
聴では発見が遅くなり，治療や療育が遅れることが
あります．
　これは聴力検査の結果を書いたオージオグラムで
す（図 1）．この図の縦が音の大きさ，横が周波数
を表しています．音の大きさが 25 dBよりも小さい
ところで聴こえると，私たちは「明らかな難聴はあ
りません，聴こえは大丈夫ですよ．」と説明します．
この数字が大きくなればなるほど聴こえが悪いとい
うことになり，90 dB を超すと日常生活ではほとん
ど聴こえないことになります．この図の中央の囲ま
れた部分はスピーチバナナと言われているもので
す．日常会話の音域範囲を示しています．グラフの
真ん中あたりが /a，i，u，e，o/ の母音に該当しま
す．子音は高い周波数にあります．歳をとってくる
とだんだん 8 kHz，4 kHz の高い周波数から聴こえ
が悪くなります．高齢者は子音の聴き取りが悪くな
ります．そうすると言葉がぼやけて聴こえるように
なります．何か話しているようだけれど，内容が分
からないという症状が出てきます．患者さんの聴力
レベルが 80 dBとします．補聴器をつけたり，手術
をしたり，いろんな手立てをして補聴しますが，その
結果が，この日常会話が聴こえる範囲までに入らな
いと，日常会話に不自由するということになります．
　表 1は小さいお子さんたちがどのぐらい聴こえて
いるのかを表しています．音を聴かせて反応行動が
確認される音圧レベルを示しています．例えば新生
児期のお子さんに大きな音，75 dB ぐらいの音を聴
かせると，眼を開ける，動いていたのが止まるよう
な様子が見られます．生後 12 か月頃には 40 dB ぐ
らいの音でそのような反応が見られます．40 dB と
はささやき声ぐらいの音の大きさになります．
難聴早期発見の必要性
　小児の難聴，特に新生児の難聴は，早期に発見し
て療育を開始した方がいいということは以前から言
われております．生後 6か月までに難聴が発見され
て，補聴器などを用いて療育が行われると，6か月
以降に難聴が分かったお子さんよりも受動的，表現
的言語能力が優れていることが報告されています
（Yoshinaga-Itano 1998）．語彙数を調べた報告もあ
ります．3歳児のお子さんで比べてみると，聴力に
異常がないお子さんの語彙数は 700 語ぐらいありま
すが，2 歳になって難聴が発見された場合の語彙
数は 25 と，非常に少ないことがわかります（The 
Marion Downs National Center for Infant Hearing 
1997）．最近では新生児のときにスクリーニングの
検査を行って，そのスクリーニングは生後 1か月ま
でに終了し，もしスクリーニングに引っかかった場
合，精密検査をなるべく生後 3か月ぐらいまでに受
けて，必要な症例は生後 6か月ぐらいから療育を開
始した方がいいという 1・3・6ルールということが
言われております（Pediatrics 2007）．
新生児聴覚スクリーニング
　新生児の聴覚スクリーニング検査は，主に産科診
療所で行われています．東京都ではモデル事業が
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2003 年から 2005 年まで豊島区，立川市などで行わ
れました．昭和大学では 1997 年から NICU に入院
した児に対し，ALGO2 という機械を使って検査が
行われました．この新生児聴覚スクリーニングは
ALGO2 などの脳幹反応を見る検査と，耳音響放射
という内耳の機能で判定する 2 つの方法がありま
す．内耳機能は正常ですが，脳幹以降の聴覚処理障
害があって難聴を来すAuditory neuropathy とい
う疾患もあります．この内耳機能を診る検査だけで
すと，Auditory neuropathy の患者さんを見逃すこ
とがありますので，新生児聴覚スクリーニングは脳
幹反応検査のほうが適しているということが言われ
ております．新生児聴覚スクリーニング検査は，費
用が 2,500 円から 6,000 円ぐらいかかる自費の検査
です．公的補助を行っている自治体が 27 都道府県
ありますが，実際に公的援助を受けている医療機関
はわずか 8％です．2014 年度の産婦人科の調査です
が，非常に少ないということが分かります．2015 年
5 月，日本産婦人科医会，日本産婦人科学会，日本
耳鼻咽喉科学会，小児科の学会など 8団体から厚生
労働省に，聴覚スクリーニングについて全国一律の
公的支援に関する要望書が出されています．低出生
体重児，生後髄膜炎などに罹患した，胎生期の感染
などは難聴発症のリスクが高くなります．
その他の聴力検査
　難聴が疑われた場合の精密聴力検査には新生児
期，乳児期のうちには，ABR（聴性脳幹反応），そ
の他OAE（耳音響放射），聴性定常反応などがあり
ます．新生児以降では BOA（聴性行動反応聴力検
査），COR（条件詮索反応聴力検査），遊戯聴力検
査などの聴力検査も組み合わせて診断します．成人
と同様の純音聴力検査が行えて，検査結果が安定し
ている年齢は 4，5 歳以降です．それまでは種々の
検査を組み合わせて聴覚障害の診断をします．ABR
は一般的によく行われている検査で，乳幼児の聴覚
検査から成人でも詐聴や機能性難聴を疑った場合に
行われる検査です．ABRは主に高い周波数を調べ
ている検査です．先ほどの聴力検査の図にもありま
したが，純音聴力検査は 125 から 8,000 Hz の，低い
音から高い音まで検査をしています．ABRで検査
をして結果は問題ないと思われても，必ずご家族に
は「ABRは高い周波数を検査しているので，もし
かしたら低い周波数が聴こえてないという可能性も
あります．」と話しておきます．ABRを乳幼児に行
う場合は沈静をさせ，防音室で検査をしなくてはい
けません．乳幼児を沈静状態で検査をするというの
はリスクもあり，手間と時間がかかります．このよ
うな問題を解決する新しいABRの機械もあります．
防音室以外でお母さんが子供さんを抱いたまま検査
する，または子供を遊ばせたまま検査ができる機器
です．この他小児に行われる聴力検査としてASSR
（聴性定常反応検査）があります．これも他覚的な
検査ですが，先ほどのABRと一番違う点は 500 か
図 1　オージオグラム
表 1　健常児の乳幼児聴力検査での反応悶値（HL）の月
齢別・年齢別標準値（スピーカ法：ワープルトー
ン使用，1000 kHz）
乳児期 幼児期
新生児期 75 dB 1 歳（12 ～ 23 か月）30 dB
3 ～ 4 か月 60 dB 2 歳（24 ～ 35 か月）20 dB
4 ～ 7 か月 50 dB 3 歳（36 ～ 43 か月）15 dB
7 ～ 9 か月 45 dB
9 ～ 12 か月 40 dB
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ら 4,000 Hz の低い周波数の検査もできることです．
その他 OAE は内耳有毛細胞の機能をみる検査で
す．外来で簡単に短時間にできる検査です．乳児で
も数分じっとしていてくれると検出できます．中等
度以上の難聴があると検出されません．
　新生児の聴力検査で難聴が疑われると，次に精密
聴力検査を受けます．表 2は日本耳鼻咽喉学会の調
査の結果です．2012 年に国内で生まれた新生児 100
万人のうちに耳鼻咽喉科を受診した児は 4,166 人，
約 0.4％でした．この約 4,000 人の児の中で両側の難
聴が見つかった児が 1,162 人，約 3割でした．この
なかで中等度以上の難聴が見つかると療育が必要に
なります．補聴器装用，療育が行われた児は 63％
でした．全体 4,166 人のうちだいたい 17，8％の児
が療育の必要な中等度以上の難聴であったという結
果でした．
　難聴の早期発見の目的に新生児聴覚スクリーニン
グの他，1歳 6 か月の検診，3歳児検診，また，就
学時検診，学校検診など，いろいろな機会でお子さ
んの聴力を診る機会があります．これは聴覚スク
リーニングを受けていないお子さんたちの聴こえを
確認する，新生児期以降に発症した難聴を見つける
ということが目的です．就学時検診も行われており
ますが，これは耳鼻咽喉医が担当しておりません．
耳鼻咽喉科検診がないところもあります．これには
少し問題があると思っております．　
難聴の種類，難聴を来す疾患
　難聴にはいくつかの種類があります．難聴は大き
く感音難聴と伝音難聴に分かれます．伝音難聴はこ
の耳の入口（外耳）から中耳までの障害で起こりま
す．たとえば鼓膜に穴が開いた，耳小骨がないと
か，動かないとか，このような疾患で起こります．
伝音難聴には手術加療で治せる疾患がたくさんあり
ます．感音難聴は内耳以降の疾患で起こります．薬
物治療で治せる難聴もありますが，治らない難聴も
あります．その治らない難聴に対して私たちは補聴
ということを行っています．
　伝音難聴，感音難聴以外に機能性難聴という病態
があります．機能性難聴は検診難聴と心因性難聴が
あります．学校検診で難聴を指摘された場合，聴力
検査のやり方が分からなくて難聴として診断され
る，周りがうるさくて聞こえず難聴と診断される場
合などが検診難聴です．心因的に何か問題があって
検査上難聴を示す小児もおります．心因性難聴児の
難治例は発達障害を伴っている場合が多いというこ
とが言われております．
　また，難聴は先天性難聴と後天性難聴に分けられ
ます．先天性感音難聴には遺伝性の難聴，胎児期の
ウイルス感染や内耳奇形などがあります．伝音難聴
には外耳道閉鎖，耳小骨奇形などがあります．外表
奇形があると，診断が容易ですが，内耳奇形では難
聴を疑って画像を撮らないと分からないこともあり
ます．難聴を生じるウイルスには風疹，サイトメガ
ロ，ムンプスなどがあります．先天性風疹症候群の
発生頻度は妊娠 1 か月の罹患で半数，3 か月でも
18％程度と言われています．先天性風疹症候群の症
状は心疾患，眼症状，耳症状，肝臓疾患などいろい
ろありますが，難聴は妊娠 3か月以降に罹患した場
合でも生じることがあると言われています．症状の
中では非常に頻度が高いことになります．そして高
度な難聴になります．先天性難聴には進行性，遅発
性の難聴があります．サイトメガロウイルス感染は
胎内感染の頻度としては非常に高いものですが，進
行性，遅発性の難聴が生じることがあります．出生
時に新生児スクリーニングがパスであっても，その
後に難聴が進行し，先天性サイトメガロ感染症と診
断されることがあります．抗ウイルス薬の投与を
行っても聴力が悪化する，変化がない報告もあり，
すべての症例に抗ウイルス薬の効果があるとはいえ
ませんが，抗ウイルス薬は難聴への治療の選択肢と
なりうるとされています（仲野敦子　Audiology 
Japan 2015）．もしサイトメガロウイルス感染が分
表 2　精密聴力検査のその後　2012 年
耳鼻咽喉科受診した 0歳児 4,166 人
＝ 0.4％
国内出生数 1,037,164 人
（総務省統計局資料）
両耳難聴 1,162 人
＝ 28％
耳鼻咽喉科受診した 0歳児 4,166 人
補聴器をつけて療育開始 737 人
＝ 63％
両耳難聴 1,162 人
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かりましたら，聴覚障害の症状がなくても耳鼻咽喉
科受診を勧めていただきたいと思います．
　先天性難聴の半分程度は遺伝子が原因の難聴と言
われています．遺伝子が原因の難聴の 70％は，難
聴以外の随伴症状がないと言われています．現在，
難聴にかかわる遺伝子は 100 ぐらいわかっています
が，最近この遺伝子学的検査が保険でできるように
なりました．現在 19 遺伝子の 154 の変異が解析で
きます．この検査を行うには臨床遺伝専門医と難聴
の専門医が一緒にカウンセリングを行った上で，検
査することが求められています．難聴に関する遺伝
子は他にもあります．他の遺伝子解析を希望される
場合，信州大学耳鼻咽喉科が研究費で解析を行って
おります．遺伝子解析の利点は，例えば GJB2 遺伝
子の変異があると，将来高度な難聴になった場合，
人工内耳が非常に良い適用であることが分かってい
ます．また，前庭水管拡張症では頭部外傷で難聴が
進行することが知られています．このような遺伝子
変異を持ったお子さんにはたとえば体育などで頭部
をぶつけないように注意するなど予後が分かるとい
う利点があります．
　手術加療や薬物治療を行っても両側 40 dB以上の
難聴があるとき，成人では補聴器の適応になりま
す．40 dB はささやき声が聴こえないような状態で
す．小児では 40 dB以下の難聴でも言葉の遅れ，学
習の障害などがあれば補聴器の適用になります．補
聴器を装用しても，先ほどお話したスピーチバナナ
の範囲までに入らないと日常会話が聞き取れないこ
とになります．このような高度難聴例には人工内耳
手術が適応です．小児人工内耳の適用年齢が近年 1
歳になりました．1歳で体重8キロ以上が対象です．
人工内耳は蝸牛の中に直接電極を入れて信号を送
り，補聴するという方法です．2歳未満に人工内耳
手術をした方がその後の言語能力がいいということ
が言われております．このことからも難聴児を早期
に発見することが大切です．
軽・中等度難聴，一側性難聴
　軽度，中等度難聴の乳幼児は日常会話に大きな問
題はありません．ご家族も気がつかないことがあり
ます．成長とともに学校などで騒々しいと聞き取り
が悪い，言い間違いが多い，勉強についていけなく
なるなどと，コミュニケーションを含め多くの障害
が現れます．このような小児に対しては補聴器が必
要になります．しかしご家族が補聴器の必要性を理
解できない，本人が必要性を実感していない，つけ
ることを嫌がる事も多くあります．補聴器購入には
費用もかかり，若いご家族ですと費用も負担になり
ます．費用に関しては，中等度難聴児の発達支援事
業というのがあります．2013 年から東京都でも支
援事業が行われています．身体障害者手帳の交付対
象に該当しない両側難聴児が対象です．18 歳未満
の小児に対し，補聴器 1台あたり 13 万 7 千円の 10
分の 9 の助成がされます．東京では現在 37 の区市
で行われ，自治体が半分，区市町村で半分お金を出
します．中等度難聴の小児が補聴器装用し 3か月ぐ
らい経つと，言葉の変化とかコミュニケーションの
変化が見られるということが報告されております
（井上理絵　Audiology Japan 2007）．
人工聴覚器
　新しい人工聴覚機が開発されています．人工内耳
は蝸牛の中に直接電極を入れますが，人工中耳は蝸
牛の入口，中耳内に端子を置いて振動を伝える機器
です．中耳炎の手術後聴力が改善しなかった症例，
人工内耳の適応にならない難聴症例に適していると
言われております．まだ保険承認の申請中です．
BAHAという埋め込み型の骨導補聴器があります．
BAHAは 2013 年に保険承認がおりました．骨導型
の補聴器というのは昔からありましたが，それを埋
め込み型にしたものです．日本では両側難聴例に保
険適応が認められています．生まれつき両側外耳道
が閉鎖しているトリチャーコリンズ症例などは非常
によい適用となります．海外では片側難聴の方にも
適用があります．
　一側性の難聴症例については私が入局した当時，
片方の耳が聴こえてれば，あとは大丈夫だから心配
ないと言われておりました．ご家族にも「お子さん
の片耳は全然聴こえてないのですが，もう一方が聴
こえているから普通に言葉も出ます．心配ないです
よ．」と説明していた記憶があります．実際には一
側性の難聴児は学童期以降になると学校の授業につ
いていけない，認知的に少し問題があるなどと報告
されています（Lieu JE 2004）．成人でも片耳の聴
こえが悪い方は，パーティ会場などのざわざわした
ところだと非常に聴き取りが悪く，ご不自由されて
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います．今後は一側性の難聴例でも BAHAのよう
な機械が保険承認されて使えるようになると，非常
に良いのではないかと思っております．
　難聴を改善し，よりよいコミュニケーションを築
くためには早く障害を見つけて，適正な治療と療育
を行うことが特に小児では大事だと思っておりま
す．
　ありがとうございました．
